
408 www.nietoeditores.com.mx

Caso ClíniCo

Xantogranuloma juvenil solitario: 
comunicación de un caso con 
marcadores de inmunohistoquímica

Resumen 

ANTECEDENTES: El xantogranuloma juvenil es la forma más común de histiocitosis 
no Langerhans y afecta con mayor frecuencia a niños menores de dos años, con pocos 
casos reportados en adolescentes y adultos jóvenes. Las lesiones de xantogranuloma 
juvenil son principalmente cutáneas, se manifiestan como pápulas o nódulos de color 
amarillo-anaranjado. La toma de biopsia con inmunohistoquímica es obligatoria para 
la adecuada diferenciación diagnóstica.

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 13 años que manifestó una dermatosis en el 
antebrazo izquierdo, constituida por una neoformación de 1 cm de diámetro, con 
superficie lisa, color amarillo-rojizo y bien delimitada, de un año de evolución. Se 
practicó la resección quirúrgica completa de la lesión; el estudio histopatológico mostró 
una neoformación compuesta de histiocitos con citoplasma amplio eosinófilo, mono 
y multinucleados; entremezclados con los histiocitos se observaron células gigantes 
multinucleadas tipo Touton. La inmunohistoquímica fue positiva para el anticuerpo 
CD68 y negativa para el factor s100, compatible con xantogranuloma juvenil. 

CONCLUSIONES: Aunque el xantogranuloma juvenil es una enfermedad benigna y 
de alivio espontáneo en la mayoría de los casos, la forma sistémica puede ser grave 
y requerir tratamiento con quimioterapia o radioterapia. Es importante descartar la 
afección sistémica en pacientes con xantogranuloma juvenil, especialmente en sujetos 
con daño extracutáneo. El pronóstico del xantogranuloma juvenil es favorable y no se 
han reportado recurrencias después de la resección quirúrgica de las lesiones cutáneas.
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Abstract 

BACKGROUND: Juvenile xanthogranuloma is the most common form of non-Langer-
hans histiocytosis and occurs most frequently in children younger than 2 years, although 
is less frequent in adolescents and young adults. Juvenile xanthogranuloma lesions are 
mainly cutaneous, presenting as yellow-orange papules or nodules, making biopsy and 
immunohistochemistry mandatory for adequate diagnostic differentiation.

CLINICAL CASE: A 13-year-old female patient with dermatosis on the left forearm 
consisting in a neoformation with 1 cm diameter, with a smooth surface, yellow-reddish 
color and well delimited of one year evolution. A complete surgical resection of the 
lesion was performed and sent to pathology; histopathology with the presence of 
Touton-type giant cells, and CD68+ an s100- factor immunohistochemistry, compatible 
with juvenile xanthogranuloma.

CONCLUSIONS: Although juvenile xanthogranuloma is mostly a benign and self-limited 
disease, the systemic form can be severe and require treatment with chemotherapy 
or radiotherapy. Therefore, it is important to rule out systemic involvement in patients 
with juvenile xanthogranuloma, especially in those with extra-cutaneous involvement. 
The prognosis of juvenile xanthogranuloma is favorable and no recurrences have been 
reported after surgical resection of the skin lesions.
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ANTECEDENTES

El xantogranuloma juvenil es la manifestación 
más frecuente de histiocitosis no Langerhans, 
también conocida como histiocitosis tipo II, 
más común en población infantil menor de 
dos años.1 Se manifiesta con más frecuencia a 
los 6 meses de edad, el 64% de los casos antes 
de los siete meses y el 85% antes del año, sin 
predilección de sexo ni raza.2,3 Es muy raro en 
adolescentes y adultos; sin embargo, hay casos 
reportados de pacientes entre 20 y 40 años, 
incluso, en un 10%, con un curso benigno y de 
alivio espontáneo.4 

La incidencia real del xantogranuloma juvenil se 
desconoce. Se estima aproximadamente un caso 
por millón de niños, aunque puede ser mayor 
debido a casos con lesiones únicas pequeñas no 
diagnosticadas.2

La etiopatogenia no está bien definida; se con-
sidera un proceso no neoplásico originado por 
una reacción granulomatosa que puede ser 
desencadenada por un traumatismo o infección 
previa con producción secundaria de citocinas.4

En términos clínicos, se manifiesta como neofor-
maciones que afectan principalmente la piel con 
aspecto papular, únicas hasta en un 80% de los 
casos o múltiples, de 1 a 2 cm de diámetro de 
coloración amarillo-anaranjada, de consistencia 
firme, que pueden aparecer en la cara, el tronco 
y las extremidades, con un patrón dermatoscó-
pico típico en sol poniente.1,2

De forma menos frecuente, aunque bien docu-
mentada, ocurre la manifestación extracutánea 
con afección visceral, donde el ojo es el órgano 
más afectado. La edad menor a dos años y la 
coexistencia de múltiples lesiones son factores 
de riesgo de daño extracutáneo.4

En 1905 lo describió Adamson; el término se 
utilizó por primera vez en 1912 y en 1985 Gia-

notti estableció las variantes clínicas por las que 
se clasifica en micronodular o papular, la forma 
más frecuente con pápulas de 2 a 5 mm, y la 
forma macropapular o nodular, con lesiones de, 
incluso, 20 mm, que se asocia con afectación 
sistémica.4 

El diagnóstico es clínico y anatomopatológico. 
Se observan abundantes vacuolas e histiocitos 
espumosos con células gigantes tipo Touton, 
patognomónicas del xantogranuloma juvenil; 
la inmunohistoquímica es útil para diferenciar 
esta afección de la histiocitosis de células de 
Langerhans. En la inmunohistoquímica del 
xantogranuloma juvenil se encuentra CD68+ 
en el 100% de los casos, vimentina+, anti-FXIIIa 
+, S100- y CD1a-.5,6 No está descrito realizar 
pruebas complementarias para la búsqueda 
de daño extracutáneo, éstas se solicitan según 
dónde se encuentre la afectación o se tenga 
sospecha; sin embargo, es importante descartar 
o confirmar el daño extracutáneo porque esta 
forma de manifestación amerita tratamiento con 
quimioterapia o radioterapia, así como descartar 
el diagnóstico de asociación con otras enfer-
medades como neurofibromatosis tipos 1 y 2 y 
leucemia mieloide crónica juvenil, que tienen 
en común el gen estimulador de granulocitos en 
el cromosoma 17q.6

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 13 años, originaria y re-
sidente de la Ciudad de México, que manifestó 
una dermatosis localizada a la región externa 
del antebrazo izquierdo, constituida por una 
neoformación sobreelevada, hemiesférica, de 
1 cm de diámetro, con superficie lisa, color 
amarillo-rojizo, bien delimitada. Figura 1

El resto de la piel y anexos carecían de otras 
alteraciones. Al interrogatorio la paciente refirió 
una evolución de aproximadamente un año. 
El padecimiento inició con un “granito” en el 
antebrazo izquierdo, de crecimiento rápido y 
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asintomático. Por las características morfológicas 
y la evolución clínica de la lesión se decidió su 
resección completa, que fue enviada a estudio 
de dermatopatología. 

En la histopatología se encontró una neoforma-
ción compuesta de histiocitos con citoplasma 
amplio eosinófilo, mono y multinucleados; 

Figura 1. A. Neoformación en el antebrazo izquierdo 
hemiesférica, de bordes sobreelevados, bien defi-
nidos, con superficie lisa, color amarillo-rojizo, de 
1 cm de diámetro. B. A la dermatoscopia se observa 
una lesión de color amarillo-anaranjado, con vasos 
lineales, glóbulos blanquecinos, estrías blanquecinas 
y red de pigmento, con patrón en sol poniente.

A

B

entremezclados con los histiocitos se encontra-
ron células gigantes multinucledas tipo Touton. 
Se hicieron tinciones de inmunohistoquímica 
CD68+ y factor s100- (Figura 2). El diagnóstico 
definitivo fue xantogranuloma juvenil solitario.

Actualmente, a un año de seguimiento posterior 
a la resección quirúrgica, la paciente continúa 
sin recidivas.

DISCUSIÓN

El xantogranuloma juvenil es una afección rara, 
benigna, de alivio espontáneo, que se manifiesta 
típicamente en edad pediátrica. La resección 
completa de la lesión cutánea es terapéutica y 
diagnóstica, junto con la inmunohistoquímica, 
de las lesiones solitarias. Hasta la fecha no exis-
ten reportes de recidivas después de la resección 
quirúrgica en pacientes con xantogranuloma 
juvenil, incluso en los que mostraron márgenes 
histológicos afectados en la biopsia.4 

Es importante descartar las formas sistémicas en 
las manifestaciones juveniles y adultas porque 
pueden afectar otros órganos (hígado, médula 
ósea y sistema nervioso central) y deben tener 
un seguimiento estrecho debido a la alta mor-
talidad reportada relacionada con afectación 
del sistema nervioso central y ocular avanzado, 
que requiere tratamiento con quimioterapia o 
radioterapia, por lo que es importante tener un 
alto índice de sospecha y descartar diagnósticos 
diferenciales o asociados con esta misma enfer-
medad con confirmación histológica, sobre todo 
en pacientes con lesiones múltiples en la piel, de 
edad avanzada o menores de un año.4 

La lesión cutánea del xantogranuloma juvenil 
puede revertir por sí sola en un plazo de tres a 
seis años si no se practica resección quirúrgica, 
con un bajo índice de recidiva de menos del 
7%; deja como secuela hipopigmentación y leve 
atrofia cutánea. 5
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CONCLUSIONES

El pronóstico del xantogranuloma juvenil es 
favorable una vez que se descarta la forma 
extracutánea y la cutánea con lesiones múl-
tiples.5
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Figura 2. Inmunohistoquímica CD68+ (A). Acercamiento CD68+ (B) y S100- (C).

A               B         C
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